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Нарушения  липидного  обмена  –  частое  явление  в  ежедневной  практике  врача.  Эти  нарушения  носят  как  первичный,   
так и вторичный характер. При тиреотоксикозе, как правило, наблюдается нормальный или сниженный уровень общего 
холестерина, липопротеидов низкой плотности. Приведен клинический случай пациентки с тиреотоксикозом и гипертри-
глицеридемией. Представлены клинико-лабораторные результаты обследования ребенка и его родителей. Проведено ДНК-
тестирование с целью уточнения диагноза и дифференциальной диагностики типа дислипидемии. Продемонстрированный 
клинический случай показывает, что зачастую возникают сложности в диагностическом поиске этиологии дислипидемии 
и ее коррекции.

Ключевые слова: дети, дислипидемии, тиреотоксикоз, мультифакториальный синдром хиломикронемии.

Для цитирования: Садыкова Д.И., Сусеков А.В., Леонтьева И.В., Закиров И.И., Сластникова Е.С., Галимова Л.Ф., Сабирова Д.Р., Кри-
ницкая Н.В. Нарушения липидного обмена и тиреотоксикоз. Рос вестн перинатол и педиатр 2020; 65:(6): 91–97. DOI: 10.21508/1027–
4065–2020–65–6–91–97

Disorders of  lipid metabolism  in endocrine diseases are a  frequent occurrence  in  the daily practice of a doctor and usually have 
secondary nature. In thyrotoxicosis they have normal or decreased level of total cholesterol and low-density lipoproteins. A clinical 
case of a patient with thyrotoxicosis, hypercholesterolemia and hypertriglyceridemia is presented. The clinical and laboratory results 
of the study of the child and his parents are presented. DNA testing was conducted to clarify the diagnosis and conduct differential 
diagnosis of dyslipidemia type. This case shows difficulties in the diagnostic search for the etiology of dyslipidemia and its correction.
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КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

Нарушения липидного состава крови – дислипи-
демии – занимают ведущее место в перечне 

факторов риска развития основных заболеваний 
сердечно-сосудистой системы. Дислипидемии тра-
диционно классифицируются в зависимости от того, 
уровень каких именно липидов и липопротеидов 
выходит за пределы нормы. Крайне важно диффе-
ренцировать первичные и вторичные дислипидемии, 
так как в этих случаях тактика лечения различается. 

Первичные дислипидемии обусловлены мута-
циями генов, что приводит либо к гиперпродукции 
и нарушению клиренса триглицеридов и липопро-
теидов низкой плотности, либо к недостаточной 
продукции и ускоренному клиренсу липопротеидов 
высокой плотности. Большинство случаев дислипи-
демии относятся к вторичным. Основными причи-
нами служат сахарный диабет, гипотиреоз, хрониче-
ская патология почек. В настоящее время Всемирной 
организацией здравоохранения принята классифи-
кация D. Fredrickson, согласно которой выделяется 
несколько фенотипов (см. таблицу). 

Фенотип  I характеризуется изолированным по- 
вышением уровня хиломикронов. Концентрация 
общего холестерина и триглицеридов может быть 
умеренно повышена. Этот тип встречается менее 
чем в 1% случаев всех гиперлипидемий и, как пра-
вило, обусловлен наследственным дефектом гена, 
кодирующего липопротеинлипазу плазмы. Указан-
ный фенотип дислипидемий обычно не ассоциируют 
с развитием атеросклероза. 

Для фенотипа IIa характерно повышение кон-
центрации липопротеидов низкой плотности 
и холестерина, уровень триглицеридов находится 
в пределах нормы. Этот фенотип довольно распро-
странен в популяции и тесно связан с развитием 
атеросклероза коронарных сосудов. При наслед-
ственных нарушениях липидного обмена IIa фенотип 
диагностируется у больных с семейной и полигенной 
гиперхолестеринемией.

У лиц с фенотипом IIb отмечают комбинирован-
ную гиперлипидемию, так как повышены концентра-
ции липопротеидов низкой и очень низкой плотности, 
холестерина и триглицеридов. Это распространенный 

и атерогенный тип. В случаях первичной гиперлипи-
демии IIb фенотип отмечают чаще у больных с семей-
ной комбинированной гиперлипидемией. Нередко 
комбинированная гиперлипидемия служит проявле-
нием вторичных нарушений липидного обмена.

Фенотип III проявляется повышением уровня 
липопротеидов промежуточной плотности и, 
как следствие, холестерина и триглицеридов. Это 
довольно редкий вид нарушения липидного обмена, 
часто ассоциируется с фенотипом апоЕ2/Е2, 
при котором рецепторы печени хуже, чем при дру-
гих фенотипах апопротеида Е, связывают липо-
протеиды промежуточной плотности. Фенотип III 
обычно выявляют при метаболических нарушениях, 
в частности у больных с метаболическим синдро-
мом и сахарным диабетом. У носителей III фенотипа 
вероятность развития атеросклероза очень высока.

Для IV фенотипа характерна повышенная кон-
центрация липопротеидов очень низкой плотности 
и гипертриглицеридемия. Это распространенный тип 
дислипидемии, его выявляют у 40% больных с нару-
шениями липидного обмена. Фенотип IV может 
быть проявлением семейной гипертриглицериде-
мии, а также частым проявлением вторичных нару-
шений липидного обмена. Уровень триглицеридов 
при IV фенотипе колеблется в пределах 2,82–11,3 
ммоль/л, содержание липопротеидов высокой плот-
ности часто снижено. Оба эти фактора играют нема-
ловажную роль в развитии атеросклероза. 

Фенотип  V отмечают редко. Характеризуется од- 
новременным повышением концентрации хиломи-
кронов и липопротеидов очень низкой плотности, 
а также гипертриглицеридемией и умеренным повы-
шением содержания холестерина. Уровень триглице-
ридов может достигать 20 ммоль/л и более. Обычно 
нет четкой связи между V фенотипом и развитием 
атеросклероза. Однако выраженная гипертриглице-
ридемия, характерная для этого фенотипа, опасна 
развитием острого панкреатита [1].

Важно отметить, что приведенная классификация 
не позволяет поставить диагноз заболевания, которое 
вызвало дислипидемию, однако дает возможность 
установить степень ее атерогенности.

Таблица. Классификация гиперлипопротеинемий ВОЗ (Fredrickson D., 1965)
Table. WHO classification of hyperlipidemias (Fredrickson D., 1965)

Фенотип Холестерин плазмы Триглицериды Изменения липопротеидов Атерогенность

I Незначительно повышен Повышены или в норме ↑ ХМ Неатерогенный фенотип

IIa Повышен В норме ↑ ЛПНП Высокая

IIb Повышен Повышены ↑ ЛПНП и ЛПОНП Высокая

III Повышен Повышены ↑ ЛПП Высокая

IV Чаще в норме Повышены ↑ ЛПОНП Умеренная

V Незначительно повышен Повышены ↑ ХМ и ЛПОНП Низкая

Примечание. ХМ – хиломикроны; ЛПНП – липопротеиды низкой плотности; ЛПОНП – липопротеиды очень низкой плотности; 
ЛПП – липопротеиды промежуточной плотности.
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Хиломикронемия – клиническое состояние, 
связанное с накоплением хиломикронов в плазме 
на фоне тяжелой гипертриглицеридемии, обычно 
с уровнем триглицеридов >10 ммоль/л. Она сопрово-
ждается повышенным риском возникновения абдо-
минальной боли, гепатоспленомегалии, липемии 
сетчатки и острого, опасного для жизни панкреатита. 
Хиломикроны – это большие липопротеиды, богатые 
триглицеридами, вырабатываемые стенкой кишеч-
ника в постпрандиальном состоянии. Они быстро 
выводятся из кровотока за счет гидролиза триглице-
ридов липопротеинлипазой, основного пути выве-
дения липопротеидов, богатых триглицеридами, 
хиломикронов и липопротеидов очень низкой плот-
ности. Соответственно нарушение ее функции лежит 
в основе хиломикронемии. 

Синдром семейной хиломикронемии (Familial 
chylomicronaemia syndrome, FCS) – это очень редкое 
заболевание, наследуемое по аутосомно-рецессив-
ному типу, с нарушением метаболизма липопротеи-
дов, при котором имеется дефект гена липопроте-
инлипазы, что приводит к очень высокому уровню 
триглицеридов в крови [2]. Следует также учитывать 
и другие мутации с потерей функции в генах, кото-
рые регулируют катаболизм липопротеидов, богатых 
триглицеридами (GPIHBP1, аполипопротеин A5, 
аполипопротеин C2, GPD1 и LMF1). Диагноз син-
дрома семейной хиломикронемии подтверждается 
обнаружением гомозиготных или компаунд-гетеро-
зиготных патогенных вариантов гена липопроте-
инлипазы с низкой активностью или отсутствием 
активности фермента. Ключевой характеристикой 
синдрома семейной хиломикронемии слу-
жит молочно-белый цвет плазмы с повы-
шенным содержанием как хиломикронов, 
так и липопротеидов очень низкой плотно-
сти, что проявляется как дислипидемия V 
типа по D. Fredrickson. 

Однако большинство людей с хило-
микронемией имеют не синдром семей-
ной хиломикронемии, а похожий фенотип, 
так называемый мультифакториальный син-
дром хиломикронемии (multifactorial chylo-
micronaemia syndrome, MCS), при котором 
остаточная активность липопротеинлипазы 
варьирует. Мультифакториальный синдром 
хиломикронемии – результат сочетания раз-
личных вариантов нарушений липидного 
обмена: гетерозиготные мутации или их 
комбинации в генах, отвечающих за липид-
ный обмен (LPL,  APOC2,  APOA5,  GPIHBP1, 
LMF1,  APOE,  APOC3), вероятно, патогенные 
нуклеотидные варианты в генах-кандида-
тах, сопутствующие заболевания, которые 
повышают уровень триглицеридов в плазме 
(неконтролируемый сахарный диабет, гипо-
тиреоз), внешние факторы (злоупотребление 

алкоголем, нездоровое питание) и некоторые лекар-
ственные препараты (глюкокортикоиды, нейро-
лептики). Пациенты с мультифакториальным син-
дромом хиломикронемии имеют повышенный риск 
развития острого панкреатита, но в меньшей сте-
пени, чем при синдроме семейной хиломикронемии. 
Уровень триглицеридов в плазме при мультифакто-
риальном синдроме хиломикронемии более вариа-
белен и намного более чувствителен к диете и лече-
нию фибратами, тогда как при синдроме семейной 
хиломикронемии концентрация их уменьшается 
минимально. Большое совпадение фенотипов между 
синдромом семейной хиломикронемии и мульти-
факториальным синдромом хиломикронемии вносит 
вклад в трудности диагностики и лечения пациентов 
во всем мире, в связи с чем группа европейских экс-
пертов представила рекомендации по диагностике 
синдрома семейной хиломикронемии и предложила 
диагностическую систему оценки для идентифи-
кации этих пациентов, которую можно применить 
на практике [3] (см. рисунок). 

Особое место в генезе вторичных нарушений 
липидного обмена занимает эндокринная патология. 
Щитовидная железа регулирует множество метабо-
лических процессов, включая обмен жиров, наруше-
ние которого является одним из главных факторов 
риска развития сердечно-сосудистых заболеваний. 
Избыток тиреоидных гормонов повышает выработку 
общего холестерина, одновременно усиливает его 
катаболизм и выведение с желчью, что обычно сни-
жает уровень холестерина [4].

Рисунок. Диагностическая шкала для постановки диагноза синдрома 
семейной хиломикронемии.
ГТг – гипертриглицеридемия; ТГ – триглицериды; ГЛП – гиперлипи-
демия; ССХ – синдром семейной хиломикронемии.
Figer. Diagnostic scale for the diagnosis of Familial chylomicronaemia syn-
drome. ГТг – hypertriglyceridemia; TГ – triglycerides; ГЛП – hyperlipid-
emia; CCХ – familial chylomicronemia syndrome.
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Диффузный токсический зоб, именуемый также 
болезнью Грейвса–Базедова, представляет собой 
аутоиммунное заболевание, развивающееся вслед-
ствие выработки антител к рецептору тиреотроп-
ного гормона [5]. Среди европейцев средняя заболе-
ваемость составляет 20–25 случаев на 100 тыс. в год, 
диффузный токсический зоб относительно редко 
встречается у детей (8:1 млн). Болеют преимуще-
ственно дети в препубертатном и пубертатном воз-
расте, девочки чаще мальчиков в 6–8 раз. Данное 
заболевание у детей развивается постепенно и очень 
вариабельно в клинических симптомах [6]. 

В данной статье мы приводим сложный клини-
ческий случай пациентки Н., 13 лет, наблюдавшейся 
с диффузным токсическим зобом II степени и муль-
тифакториальным синдромом хиломикронемии.

Клинический  случай. В ноябре 2016 г. паци-
ентка Н., 13 лет, обратилась с жалобами на повы-
шенную возбудимость, выраженную тахикардию, 
слабость, быструю утомляемость, рассеянность, 
трудности в учебе. При обследовании были выявлены 
изменения в уровне гормонов щитовидной железы 
в виде снижения уровня тиреотропного гормона 
до 0,001 мкМЕ/мл (референтные значения 0,47–
4,13 мкМЕ/мл), уровень Т4 свободного – 2,17 нг/дл 
(референтные значения 0,78–2,23 нг/дл), повышение 
уровня Т3 свободного до 9,3 пг/мл (референтные зна-
чения 2,23–4,22 пг/мл). При исследовании липид-
ного состава крови выявлены повышение уровня 
общего холестерина до 6,88 ммоль/л, триглицеридов 
до 23,31 ммоль/л, хилез плазмы. Ранее дислипидемия 
в анализах не отмечалась.

Из анамнеза известно, что пациентка Н. рождена 
от 3-й беременности, протекавшей на фоне гестоза, 
вторых срочных родов на сроке 39 нед. Масса 
при рождении 3660 г, длина 57 см. Среди перенесен-
ных заболеваний: острые респираторные вирусные 
инфекции, ветряная оспа. Гемотрансфузий и опера-
тивных вмешательств не было.

Объективно: при осмотре кожа бледно-розового 
цвета, отеков и сыпи не обнаружено, специфиче-
ских элементов по типу эруптивных или пальмар-
ных ксантом не было, рост 169 см (более 95-го пер-
центиля), масса тела 53 кг (75–90-й перцентили), 
выявлена деформация шеи за счет увеличения 
щитовидной железы, повышение частоты сер-
дечных сокращений в покое до 120–130 уд/мин, 
уровень артериального давления 110/55 мм рт.ст. 
При сборе семейного анамнеза установлена отя-
гощенность по сердечно-сосудистым и эндокрин-
ным заболеваниям. Отец девочки не был обследо-
ван до настоящего момента, однако при проверке 
липидограммы обнаружился повышенный уро-
вень общего холестерина до 8,2 ммоль/л, а также 
холестерина липопротеидов низкой плотности 
до 4,9 ммоль/л. Мать девочки наблюдалась у эндо-
кринолога по поводу гипотиреоза тяжелой степени, 

хронического панкреатита. У бабушки по материн-
ской линии – гипотиреоз, у двоюродной тети – 
тиреотоксикоз; дядя девочки умер в возрасте 
38 лет от инфаркта миокарда, дедушка – в 67 лет 
от инфаркта миокарда, двоюродный дядя – в 26 лет 
от инфаркта миокарда. В семье есть двое здоровых 
детей в возрасте 12 и 27 лет.

Исследования, проведенные в клинике 
в январе 2017 г., обнаружили выраженные изме-
нения в липидограмме в виде повышения уровня 
общего холестерина до 9,29 ммоль/л, триглицери-
дов до 63,36 ммоль/л, хилеза плазмы, липопротеиды 
высокой плотности до 0,26 ммоль/л. При этом выяв-
лены нарушения в гормональном профиле щито-
видной железы: уровень тиреотропного гормона 
составил 0,05 мкМЕ/мл, Т4 свободный – 2,3 нг/дл, 
Т3 свободный – 11,4 пг/мл, антитела к тиреоперок-
сидазе – 370,8 Ед/мл (референтные значения менее 
35 мЕд/л). Почечно-печеночные пробы были в преде-
лах нормы. В соответствии с клиническими рекомен-
дациями по ведению детей с эндокринными заболе-
ваниями у пациентки был проверен уровень антител 
к рецепторам тиреотропного гормона [6], который 
составил 7,2 Ед/л (норма 0,0–1,75 МЕ/мл). При уль-
тразвуковом исследовании щитовидной железы были 
выявлены множественные участки пониженной эхо-
генности. Сцинтиграфия щитовидной железы пока-
зала значительное повышение захвата радиофарм-
препарата в обеих долях щитовидной железы, доли 
умеренно увеличены, железа расположена обычно, 
правильной формы, контуры ровные, четкие, распре-
деление радиофармпрепарата равномерное, дефор-
маций не выявлено. 

Учитывая, что при высоком уровне триглице-
ридов более 11,3 ммоль/л риск развития острого 
панкреатита становится более серьезным, был про-
веден анализ кала на панкреатическую эластазу, 
который показал превышение в 1,5 раза (более 
500 мкг/г) [7]. Других проявлений поражения под-
желудочной железы отмечено не было.

Пациентка консультирована офтальмологом, 
патологических изменений не обнаружено. 

При холтеровском мониторированими ЭКГ заре-
гистрирована синусовая тахикардия с преходящей 
во время сна атриовентрикулярной блокадой I сте-
пени и редкими эпизодами атриовентрикулярной 
блокады II степени 1-го типа. Средняя частота сер-
дечных сокращений составила 123 уд/мин, мини-
мальная – 65 уд/мин. В ночное время частота сер-
дечных состояний в среднем составила 105 уд/мин. 
Пауз ритма более 1,5 с не зарегистрировано. Циркад-
ный профиль ригидный (ЦИ=1,17). При мануальном 
анализе интервал Q–T составил 326 мс при частоте 
сердечных сокращений 105 уд/мин, Q–Tc=434 мс. 
Зарегистрирован 1 эпизод желудочковой и 1 эпи-
зод предсердной тахикардии. При эхокардиографии 
отклонений от нормы не обнаружено. 
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Садыкова Д.И. и соавт. Нарушения липидного обмена и тиреотоксикоз

Для уточнения причины гипертриглицери-
демии пациентке проведен генетический анализ 
путем массового параллельного секвенирования 
(секвенирование следующего поколения, NGS) 
с использованием платформы Illumina HiSeq 1500, 
в ходе которого были исследованы 63 гена. Генети-
ческих вариантов, ассоциированных с развитием 
моногенных дислипидемий, таких как, семейная 
гиперхолестеринемия или гипертриглицеридемия, 
обнаружено не было. Синдром семейной хило-
микронемии также не был подтвержден. Паци-
ентка Н. является гетерозиготным носителем поли-
морфизмов генов ABCG8 (NP_071882.1:p.Asp19His/
NC_000002.11:g.44066247G>C), APOE (NP_000032. 
1:p.Cys130Arg/NC_000019.9:g.45411941T>C) и (NP_ 
000032.1:p.Arg176Cys/NC_000019.9:g.45412079C>T), 
LDLRAP1 (NP_056442.2:p.Val167Ile/NC_000001.10:g. 
25889174G>A), AMPD1 (NP_000027.2:p.Gln45*/NC_ 
000001.10:g.115236057G>A) и (NP_000027.2:p.Pro-
81Leu/NC_000001.10:g.115231254G>A).

На основании характерной клинической картины 
(повышенная возбудимость, выраженная тахикар-
дия, слабость, быстрая утомляемость, рассеянность), 
лабораторных показателей (высокий уровень Т3 сво-
бодного и низкое содержание тиреотропного гормона 
в крови), наличия специфического маркера – анти-
тел к рецепторам тиреотропного гормона был постав-
лен диагноз: диффузный токсический зоб II степени, 
тиреотоксикоз легкой степени тяжести. Мультифак-
ториальный синдром хиломикронемии. Гиперлипо-
протеинемия тип V по Fredrickson. 

Однако наличие выраженных изменений в липид-
ном составе крови в виде значительного увеличе-
ния уровня триглицеридов, умеренного повышения 
содержания общего холестерина, хилеза плазмы, 
отсутствие клинических признаков острого пан-
креатита при одновременном умеренном повы-
шении активности панкреатической эластазы 
в 1,5 раза создало трудности при дифференциаль-
ной диагностике между синдромом семейной хило-
микронемии и мультифакториальным синдромом 
хиломикронемии. При этом практическая диагно-
стическая система оценки синдрома семейной хило-
микронемии позволила исключить его у пациентки,  
так как сумма всех имеющихся пунктов соста-
вила ≤8 баллов, что свидетельствовало в пользу муль-
тифакториального синдрома хиломикронемии.

С целью компенсации тиреотоксикоза было 
назначено лечение в виде приема тиамазола в дозе 
20 мг/сут, для нормализации частоты сердечных 
сокращений – пропранолол в дозе 20 мг/сут, а также 
строгая диета с исключением пищи с высоким глике-
мическим индексом и высоким содержанием живот-
ных жиров c целью снижения уровня триглицери-
дов. После достижения положительной динамики 
в виде повышения уровня тиреотропного гормона, 
снижения уровней Т3 свободного, Т4 свободного, 

а также антител к тиреопероксидазе доза тиамазола 
была снижена до 15 мг/сут. Однако на фоне лечения 
уровень триглицеридов и холестерина продолжал 
повышаться – 63,26 и 8,87 ммоль/л соответственно 
и сохранялся хилез. Пациентке была рекомендована 
«диета спасения» при гипертриглицеридемии, разра-
ботанная диетологами липидной клиники г. Йохан-
несбург (ЮАР) под руководством проф. F.J. Raal [8], 
которая позволяет значительно уменьшить количе-
ство экзогенных жиров и снизить уровень триглице-
ридов в плазме крови. Количество жиров при таком 
варианте диете у больных с выраженной гипертригли-
церидемией не должно превышать 10–15% от суточ-
ной энергетической ценности пищи, при лечении 
иногда используют масло грецкого ореха, жирорас-
творимые витамины.

В тяжелых случаях при выраженной гипертригли-
церидемии для профилактики острого панкреатита 
можно использовать плазмаферез. Процедура плаз-
мафереза, согласно Европейским рекомендациям 
по лечению дислипидемий от 2019 г., проводится 
при повышении уровня триглицеридов натощак 
более 1000 мг/дл (>12 ммоль/л) [7, 9]. На основании 
этих рекомендаций решением консилиума ребенку 
был назначен гравитационный плазмаферез с целью 
снижения уровня триглицеридов менее 11,3 ммоль/л. 
Процедуры плазмафереза с заменой удаляемого 
объема свежезамороженной донорской плазмой 
осуществляли дважды, что привело к быстрой поло-
жительной динамике с существенным снижением 
уровня триглицеридов до 6,18 ммоль/л, общего холе-
стерина до 4,61 ммоль/л. В последующем была назна-
чена липидснижающая терапия – фенофибрат в дозе 
145 мг/сут. Лечение пропроналолом было решено 
продолжить, в виду сохранения периодов тахикардии 
по результатам холтеровского мониторирования ЭКГ.

На фоне лечения в течение 6 мес отмечалась 
стойкая нормализация уровня холестерина (в сред-
нем 3,08 ммоль/л) и триглицеридов (в среднем 
0,95 ммоль/л). После нормализации уровня тригли-
церидов фенофибрат был отменен. Лечение основ-
ного заболевания было продолжено со стабилизацией 
состояния. При динамическом наблюдении повыше-
ния уровня липидов нами в дальнейшем не наблюда-
лось (уровень общего холестерина 3,5–4,1 ммоль/л, 
липопротеидов низкой плотности – 2,4–3,2 ммоль/л, 
триглицеридов – 0,5–1,5 ммоль/л), пациентка про-
должает принимать тиамазол. В настоящее время 
(4 года наблюдения) липидный состав крови оста-
ется без нарушений: уровень общего холестерина 
4,26 ммоль/л, липопротеидов низкой плотности – 
2,1 ммоль/л, триглицеридов – 1,5 ммоль/л. При иссле-
довании уровня гормонов щитовидной железы: 
тиреотропный гормон – 2,8 мкМЕ/мл, Т4 свобод-
ный – 1,17 нг/дл, Т3 свободный – 3,52 пг/мл. Прогноз 
дальнейшего течения тиреотоксикоза и изменений 
в липидограмме, на наш взгляд, неоднозначен, так 



96

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2020; 65:(6)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2020; 65:(6)

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

как генетические данные пациентки потенциально 
могут привести к повторной дислипидемии, вероятнее 
всего, на фоне декомпенсации основного заболевания.

Обсуждение 

Представленный клинический случай привлекает 
внимание к вопросам сложного диагностического 
поиска при гипертриглицеридемиях. Сложность 
постановки диагноза пациентки состояла в том, 
что обычно гиперфункция щитовидной железы 
приводит к снижению уровня липидов до нормаль-
ного или менее [10]. Высокие уровни триглицеридов 
и хилез плазмы привели к необходимости диффе-
ренциации заболеваний, сопровождающихся гипер-
триглицеридемией. Применение ДНК-диагностики 
позволило опровергнуть наследственные моноген-
ные дислипидемии. Синдром семейной хиломикро-
немии и мультифакториальный синдром хиломи-
кронемии – заболевания, которые объединяются 
нарушением обмена хиломикронов, но различаются 
по частоте, риску возникновения панкреатита, кар-
диометаболическому риску и реакции на лечение, 
направленное на снижение уровня триглицеридов. 
Отсутствие идентификации генетических биомарке-
ров, характерных для пациентов с синдромом семей-
ной хиломикронемии, позволило исключить данный 
диагноз. Кроме того, балльная система клинической 
оценки помогла адекватно оценить эти два состояния 
и установить диагноз мультифакториального син-
дрома хиломикронемии. 

Стратегия лечения заболевания должна быть 
направлена на предотвращение панкреатита, кото-
рый характеризуется заметным повышением заболе-
ваемости и смертности пациентов. Несмотря на то 
что не у всех пациентов с гипертриглицеридемией, 

обусловленной мультифакториальным синдромом 
хиломикронемии, развивается панкреатит, в настоя-
щее время нет доступных биомаркеров для прогно-
зирования риска развития этого осложнения. Сле-
довательно, предотвращение гипертриглицеридемии 
остается единственным способом профилактики 
новых эпизодов панкреатита. Уровень триглицеридов 
<10 ммоль/л (<885 мг/дл) служит наиболее подходя-
щим маркером снижения риска новых эпизодов ост-
рого панкреатита. 

На практике ведение подобных пациентов дол-
жно быть комплексным с одновременным лечением 
тиреотоксикоза и начинаться с введения строгой 
диеты по типу «диеты спасения», одновременным 
назначением препаратов, влияющих на снижение 
синтеза и усиление катаболизма частиц, богатых три-
глицеридами. При очень высоких концентрациях 
триглицеридов, как в нашем случае, рекомендован 
плазмаферез, который приводит к быстрой положи-
тельной динамике в состоянии пациентов, снижает 
концентрацию атерогенных липопротеидов, тригли-
церидов, улучшает реологию и микроциркуляцию 
крови, что существенно повышает чувствительность 
к лекарственным препаратам и предотвращает раз-
витие острого панкреатита у детей. При этом лекар-
ственная терапия должна быть продолжена до дости-
жения целевого уровня триглицеридов и холестерина 
для данной категории риска развития сердечно-сосу-
дистых осложнений, пола и возраста [11, 12]. 

Таким образом, улучшение диагностики мульти-
факториального синдрома хиломикронемии пред-
ставляется важным для выявления пациентов с тяже-
лыми гипертриглицеридемиями с высоким риском 
развития острого панкреатита и определения тактики 
лечения. 
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